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Congenital microgastria results in growth retardation early in a 
patient’s life due to poor oral intake, malnutrition and failure to 
gain weight. An one-month-old female was admitted with a his-
tory of poor oral intake, vomiting and recurrent pneumonia after 
birth. She had an extremely small, tubular stomach in the mid-
line of the abdomen, a megaesophagus and severe gastro-
esophageal reflux (Reflux Index: 41.1%, DeMeester score: 
152.2). A Hunt- Lawrence Pouch (Roux-en-Y double barrel jeju-
nal food pouch formation) procedure was performed for aug-
menting the small stomach after failure of conservative manage-
ment such as small, frequent feedings and prokinetics. The 
postoperative UGI and esophageal pH study showed marked im-
provement of the GER (13.7%, 68.9 respectively). Although her 
preoperative symptoms have subsided, her weight is still below 
normal (third percentile). Creating a Hunt-Lawrence pouch is the 
treatment of choice for congenital microgastria that is refractory 
to conservative management. (J Korean Surg Soc 2007;73: 
350-354)
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서      론
  선천성 소위증은 매우 드문 선천성 질환으로 임상증상은 
특징적이지만 드물기 때문에 의심하지 않거나 감별진단에
서 배제될 수 있다. 반면 이 질환은 수술적 치료에 극적인 
호전을 보인다. 문헌검색 결과 현재까지 세계적으로 50예
가 보고 되었으며 국내에는 아직 보고된 적이 없다. 저자들
은 선천성 소위증으로 진단되어 보존적 치료법을 시행한 
후 효과가 없어 헌트-로렌츠씨 주머니 조성술을 시행하여 
치료 효과를 본 증례에 대하여 보고하고 이와 함께 이 질병
의 임상적, 병리학적 측면에 대하여 문헌고찰을 통하여 알
아보았다. 
증      례
  환자는 제태연령 36주, 출생체중 2,340 gm으로 제왕절개
로 출생한 여아로 출생 후 잦은 비담즙성 구토 및 그로 인
한 흡인성 폐렴이 반복되어 신생아 집중 치료실에서 치료 
중이었다. 제태연령 20주에 시행한 산모의 산전 초음파에
서 태아의 위는 보이지 않았고 식도가 확장된 소견을 보였
으며 산모의 양수과다증이 관찰되었다. 신체검사 및 혈액 
검사에서 특이소견은 없었다. 환자는 출생 후 계속적으로 
체중이 감소하였으며(생후 23일의 체중: 2,060 gm) 경구섭
취는 4시간 간격으로 시도하였으나 한번에 20 cc 이상의 수
유를 할 수 없었다. 생후 29일에 시행한 상부위장관 조영술
에서 식도가 확장되고 위의 크기가 작아져 있었으며 심한 
위-식도 역류의 소견을 보였다(Fig. 1). 약 4주 동안 소량씩 
자주 먹이는 방법과 수유자세의 교정, 위장관 연동운동 촉
진 약물 투여 및 경정맥 영양요법을 시행하였으나 환자의 
구토와 그로 인한 흡인성 폐렴, 체중감소를 막지 못하였다. 
수술 직전 환자의 경구섭취는 3시간 간격으로, 우유 10 cc 
이상은 섭취하지 못하였다. 보존적 치료법에 효과가 없어 
생후 55일에 공장을 이용한 루와이 방식의 헌트-로렌츠씨 
주머니 조성술을 시행하였다. 상복부에 횡방향으로 개복하
였으며 수술 소견 상 위는 췌장 뒷면에 붙어서 후복막에 
위치하였고 크기는 약 3×2 cm이었다. 간문맥이 십이지장 
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Fig. 1. (A) Pre-operative UGI series 
showing small, midline-posi-
toned stomach (short ar-
row), megaesophagus (long 
arrow) and severe gastro-
esophageal reflux. (B) Pre- 
operative CT scan showing 
small, tubular, vertical sto-
mach (arrow), symmetric 
liver and normal spleen.
Fig. 2. Photography of operative finding: Small, tubular stomach 
was located in the retroperitoenum just above the pancreas. 
Gastropancreatic vessel anomalies (common blood supply 
between pancreas and anterior stomach), transverse liver 
and normal spleen were noted. P = pancreas; S = stomach.
앞으로 지나가는 소견을 보였으며 위의 대만부를 지나는 
혈관은 위와 췌장 모두에 분지를 내고 있는 것이 관찰되었
다. 비장이 정상적으로 존재하였으며 장의 회전이상은 관
찰되지 않았다. 후복막을 열고 췌장에 분포하는 혈관분지
를 모두 결찰하여 위를 복강으로 이동시켜 위공장 문합술
이 가능하게 하였다(Fig. 2). 트라이츠 인대로부터 원위부 
15 cm 부위의 공장을 절단하여 원위부를 횡행 결장간막을 
통하여 상부로 이동시켰으며 그 말단의 약 5 cm 부위를 중
심으로 접은 후 이 부위를 45 mm linear Endo-GIA stapler 
(Ethicon Endo-Surgery, Cincinnati, OH)를 이용하여 주머니 
모양으로 만들었다. 위의 대만부를 절개하고 위의 전층 조
직검사를 시행한 후 대만부의 절개부와 공장의 주머니와 
위-공장 문합술을 시행하였다. 공장 절단부의 근위부 공장
은 원위부 공장과 루와이 방식의 공장-공장 문합술을 시행
하였다(Fig. 3). 수술 후 경과는 양호하였으며 위의 조직 검
사 소견은 정상적인 선구조와 근육층의 발달을 보였다. 수
술 후 7일째 비위관을 제거하였고 9일째 경구섭취를 시작
하였다. 수술 후 환자는 더 이상의 구토 및 폐렴 증상을 나
타내지 않았다. 수술 후 2주째 시행한 상부위장관 촬영술, 
24시간 식도 산도 검사상 위-식도 역류가 현저히 호전되었
으며 위-공장 문합부의 누출 및 협착이 관찰되지 않았다. 
위의 크기는 변함이 없었으나 문합한 공장이 위의 저장소 
역할을 하였다(Fig. 4). 환자는 수술 후 12개월째 외래 추적
관찰 소견상 체중이 8.0 kg (3 percentile)으로 증가하였고 구
토 및 역류증상 없이 이유식 섭취가 가능해졌다. 
고      찰
  선천성 소위증은 1894년 처음으로 성인에서 진단되었으
며 소아에서는 1956년에 진단되었다.(1) 최근까지의 문헌을 
살펴본 결과 현재까지 50예가 보고될 정도로 드물다.(2) 선
천성 소위증은 태생 약 4∼8주에 등쪽 위간막(dorsal meso-
gastrium)의 분화이상으로 생긴다는 가설이 유력하며 이외
에 후두의 구조 이상으로 인하여 소화관 내로 양수의 흡입
이 안되어서 생긴다는 가설이 있다.(3) 그러므로 이 시기에 
분화가 왕성한 다른 장기의 기형을 흔히 동반하게 되며 위
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Fig. 3. (A) Liner endo GIA stapler 
was used to perform side to 
side jejunonejunostomy for 
preparation of Hunt-Lawrence 
pouch. (B) After gastroje-
junal anastomosis (hand su-
ture) was completed, Hunt- 
Lawrence pouch was made. 
Asterisk denotes jejunal seg-
ment for Hunt-Lawrence pouch.
Fig. 4. (A) Post-operative esophago-
gram showing decreased gas-
troesophageal reflux, decreased 
diameter of the esophagus 
and Hunt-Lawrence pouch 
(arrow). (B) Pre- and Post- 
operative 24 hr esophageal 
pH monitoring. After oper-
ation, Reflux Index (RI) was 
markedly decreased (41.1% 
→ 13.7%).
의 용적이 매우 작으므로 출생 후 대부분의 경우 위-식도 
역류에 의한 식도염, 식도의 확장, 식도의 운동이상(dys-
motility)을 나타낸다.(4) 특징적인 증상은 출생 직후부터 지
속되는 구토와 경구섭취 장애, 반복적인 흡인성 폐렴, 체중 
증가 실패, 성장지연 등이 있으나 이 질병에만 특이한 증상
은 아니므로 상기한 증상이 출생 후부터 지속적으로 나타
난다면 이 병을 한 번쯤 의심해 보아야 한다. Waasdorp 등
(5)은 출생 시부터 계속되는 원인 불명의 천명음 및 후두연
화증의 원인을 규명하기 위해 시행한 식도 조영술로 진단
한 증례를 보고하면서 이 병의 비전형적인 증상에 대하여 
강조하였다. 선천성 소위증의 진단을 위한 영상학적인 진
단방법으로 상부위장관 조영술은 특징적으로 작고 시상면
의 중앙에 위치하는 위, 확장된 식도, 위-식도 역류의 소견
을 나타낸다.(4) 또한 선천성 소위증이 진단되면 복부 초음
파를 시행하여 신장, 비장, 간장 등에 대한 동반기형의 유무
를 조사하여야 한다. Mandell 등(6)은 선천성 소위증으로 진
단된 환아에서 비장이 없는 경우가 많으므로 99mTc-sulfur 
colloid 스캔을 시행하여 비장 유무 및 부비장의 존재를 확
인 하여야 한다고 주장하였다. 또한 장회전 이상을 동반하
므로 대장 조영술을 시행하여 장회전 이상의 유무를 확인
하여야 한다.(4) 복부 전산화 단층촬영술로 위의 용적 및 위
치, 전장의 동반기형을 알 수 있다. 24시간 식도 산도검사는 
전형적인 위-식도 역류증에 부합하는 소견을 보인다. 감별
해야 할 질환으로 식도폐쇄증, 열공탈장 등이 있으나 위장
관 조영술 및 특징적인 임상증상으로 어렵지 않게 감별할 
수 있다. 동반질환으로 사지 기형,(7,8) 심장기형,(9) 무비
장,(9) VATERL 증후군,(4,10) 수두증,(7) 뇌교량 무형성
증,(7) 일측폐 형성 부전증,(3) 열공 탈장(8) 등이 보고되어 
있다. 이러한 동반 기형은 환자의 생존에 영향을 미치는 중
요한 변수이므로 선천성 소위증이 진단되면 이러한 동반기
형의 유무를 반드시 확인하여야 한다. 선천성 소위증의 치
료의 원칙은 일차적으로 내과적인 치료(경구섭취의 양과 
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Fig. 5. Histologic findings of full-thickeness gastric biopsy. Nor-
mal gastric fundic mucosa showing short foveolare and 
tightly packed fundic glands and muscularis mucosa (Inset: 
Normal muscularis propria consisting of an inner circular 
layer and an outer longitudinal layer). H&E staining, ×100.
빈도의 조절[적은 양을 자주 먹이는 방법], 수유자세 변경, 
경정맥 영양공급 및 연동운동 촉진약물 투여)를 시도해 보
는 것인데, 이러한 보존적 요법에 영구적인 치료 효과를 본 
증례는 보고되지 않았으며 반복성 폐렴, 위-식도 역류증 등
의 합병증을 고려하면 장기적인 보존적 치료는 권장되지 
않는다. 선천성 소위증에 대한 수술적 치료로 초기에는 위
루 조성술, 소장루 조성술 등의 영양공급을 위한 급식관을 
만드는 방법이 보고 되었는데 근래 들어서는 헌트-로렌츠
씨 주머니를 만드는 방법이 가장 효과적인 방법이라고 생
각되고 있다. Gross의 분류법에 따른 소위 A형 식도폐쇄와 
동반하는 소위증의 경우 위루 조성술이 도움이 될 수 있으
나 선천성 소위증의 경우 위루 조성술이나 소장루 조성술
은 위의 용적이 작아 시술이 어려울 뿐 아니라 위-식도 역
류를 호전시키지 못하므로 유용한 방법은 아니다.(11,12) 한
편 Murray 등(13)은 출생 직후 진단되거나 생명을 위협하는 
동반기형이 있는 경우 및 마취의 위험도가 높은 경우 일시
적으로 비-공장관 삽입을 통한 경장 영양공급으로 아이를 
성장하게 한 다음에 수술할 것을 제안하였다. 또한 Lall 등
(14)은 선천성 소위증에 대하여 Bianchi가 고안한 소위 
“Total Oesophago Gastric Dissociation (TOGD)” 술식을 보고
하였는데 위-식도 경계부를 절제하고 식도-공장 문합을 하
는 방법이다. 이 술식은 선천성 소위증 환자의 위의 저장소 
기능의 회복보다는 난치성 위-식도 역류증의 치유에 수술
의 초점을 맞추는 경우이다. 헌트-로렌츠씨 주머니 조성술
은 원래 위 전절제 수술 후 재건 술식으로 사용하였던 방법
이다.(15,16) 1980년 Niefeld 등(1)이 처음으로 선천성 소위
증에 대하여 이 수술 방법을 시행하였다. 이 술식의 궁극적
인 목적은 선천적으로 작은 위를 크게하는 것이 아니라 공
장을 이용하여 위의 저장소 역할을 대신하게 하는 것인데 
이로써 위-식도 역류를 교정하며 식도의 2차적인 변화를 막
고 정상적으로 경구섭취 및 성장을 가능하게 한다. 또한 선
천성 소위증의 치료로 Grikscheit 등(17)은 “Tissue engineered 
stomach (TES)”에 대하여 연구 진행중에 있다. 헌트-로렌츠
씨 주머니 조성술 후 경과는 구토, 흡인성 폐렴 등의 임상증
상의 측면에서는 수술 전보다 현저한 호전을 보인다. 
Neifeld 등(1)은 특히 헌트-로렌츠 주머니 조성술 후 식도의 
변화에 대하여 자세히 기술하였는데, 수술 전에 없던 하부
식도 괄약근(lower esophageal sphincter)의 기능이 돌아오며 
위-식도 역류가 교정되고 식도의 운동이 정상화 된다고 보
고하였다. 그러므로 선천성 소위증에 동반하는 거대식도 
및 식도운동 이상증은 위 저장기능의 저하에 따른 2차적인 
변화라 할 수 있겠다. Heimbucher 등(18)은 헌트-로렌츠씨 
주머니의 연동운동에 대하여 연구한 결과 수술 후 무증상 
환자의 헌트-로렌츠씨 주머니에서 제III상 연동운동 복합체
(phase III Migrating Motor Complex)와 유사한 운동의 파급 
감소로 주머니의 공장 자체가 위의 저장소로서의 역할에 
충실하게 된다고 하였다. 수술 후 일시적으로 구토 증상이 
지속되는 경우를 보고한 문헌도 있으나,(4,19,20) 대개의 경
우 증상이 호전되거나 소실된다. 본 증례의 환자에 대하여 
식도 내압검사는 시행하지 않았으나, 24시간 산도검사가 
수술 후 유의한 호전을 보여 위-식도 역류뿐만 아니라 식도
의 연동운동 자체도 호전을 보였으리라 생각한다. 또한 선
천성 소위증에 동반하는 무비장에 대하여 수술 전후에 예
방적으로 Pneumovax를 투여하여야 한다.(11) 본 증례에서
와 같이 선천성 소위증 환자의 위벽의 조직학적 소견은 정
상과 다를 바 없다(Fig. 5). 그러나 위의 크기가 작은 문제로 
인하여 벽세포(parietal cell)의 절대적인 양이 정상보다 적으
므로 비타민 B12 공급 및 내인자(Intrinsic factor)의 투여가 
권장된다.(1,4) 수술 후 경구섭취가 가능해지면서 체중이 증
가하지만 정상화 되지 않거나 정상화 되는데 오랜 시간이 
걸리며 본 증례의 환자도 수술 후 추적 관찰상 구토 없이 
이유식을 잘 섭취하지만 14개월의 나이에 체중 8.0 kg으로
서 3 percentile 이내에 속하는데 이는 출생 초기 신생아 시
기에 영양 공급의 장애로 인한 결과로 생각된다. 그러므로 
선천성 소위증 환자에 대하여 1차적으로 보존적 요법을 시
행한 후 체중이 증가하지 않거나 합병증이 발생하는 경우 
가능한 조기에 헌트-로렌츠 주머니 조성술을 시행하여야 
한다.
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